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Le suivi des patients se fait grâce à une collaboration avec différents interve-
nants : centres de rééducation, hôpitaux locaux, M.A.S., S.S.I.A.D. et autres
professionnels de santé intervenant au près du patient.
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bjectifs.– En France, environ 16 000 personnes sont atteintes d’un spina-bifida
u handicap apparenté. L’atteinte fonctionnelle est multiple et complexe dans le
pina-bifida et comporte un risque vital. Du fait de l’insuffisance de structuration
e l’offre de soins dans cette pathologie, le centre a été créé pour améliorer la
oordination entre spécialistes et la transition enfant-adulte au niveau local et
ational. Les autres objectifs sont une action d’éducation et la coordination de
a recherche.
atients et méthodes.– Une équipe pluridisciplinaire a permis la création d’un
entre labellisé maladies rares. Les disciplines faisant partie du centre sont :
édecine physique et de réadaptation proctologie, urologie, neuro-chirurgie,
rthopédie, chirurgie pédiatrique génétique, gynécologie-obstétrique, sexolo-
ie, dermatologie, chirurgie plastique. Un maillage national a été mis en place
vec la reconnaissance de neuf centres de compétences ayant adhéré à un contrat
’objectifs. Les relations avec les usagers se font dans le cadre associatif, notam-
ent avec l’ASBH.
ésultats.– Deux-cent cinq personnes souffrant de spina (197 adultes, et huit
nfants) ont consulté le centre de référence. Ils ont été ensuite référés au centre de
ompétence le plus proche. La prise en charge s’est faite en lien avec les acteurs
anitaires et sociaux de proximité. Les motifs de consultation les plus fréquents
ont, dans l’ordre décroissant : les troubles sphinctériens (incontinence urinaire
t fécale), les troubles de la marche, la douleur, une demande d’information
lobale diagnostique et pronostique sur leur cas, une interrogation sur la sexua-
ité. Une enquête de satisfaction auprès des patients a montré une note globale
e 8,6/10. Un dossier informatisé, destiné à être partagé et à alimenter une
anque de données et deux PHRC ont concrétisé les relations avec les centres de
ompétence et une démarche est en cours sur la définition de bonnes pratiques.
onclusion.– L’action du centre de référence en lien avec les centres de compé-
ences n’a pu, toutefois, toucher que les patients les plus autonomes. Le maillage
ational et européen est à renforcer.
our en savoir plus
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yndrome d’Ehlers-Danlos (SED), une nouvelle
escription clinique, apports de la médecine physique et de
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bjectifs.– Redéfinir la séméiologie du syndrome d’Ehlers-Danlos et contribuer
mieux l’identifier. Proposer et développer des traitements principalement de
édecine physique et organiser la réadaptation.tion Medicine 54S (2011) e169–e177
atients et méthodes.– Étude d’une file active de 600 patients suivis par des ser-
ices de médecine physique et de réadaptation, examinés par le même médecin,
elon une grille d’évaluation standardisée. Banque de données et logiciel Excel.
valuation des traitements de rééducation en prenant le sujet lui-même comme
émoin.
ésultats.– Décrite par Edvard Lauritz Ehlers (1900), puis par Alexandre Danlos
1908) cette atteinte génétique handicapante du tissu conjonctif est artificielle-
ent enfermée dans deux signes inconstants : hypermobilité et hyperétirabilité.
on diagnostic, purement clinique, se fait sur l’association : douleurs, fatigue,
roubles proprioceptifs, peau fragile, hypermobilité, hémorragies, constipation,
eflux gastriques, dyspnée, « blocages » respiratoires. Autres manifestations :
RL, ophtalmologiques, cardiovasculaires, gynéco-obstétricales, vésicales,
ertébrales, thermiques, hypniques, mnésiques, attentionnelles. . .Traitements :
êtements compressifs, orthèses, TENS, percussionnaire, oxygénothérapie,
inébalnéothérapie. . .
iscussion.– Le SED est confondu, avec fibromyalgie, sclérose en plaques,
elvispondylite, asthme, Crohn, hypothyroidie, psychopathologie. On décrit des
ormes, très rares, avec un risque vasculaire, intestinal, obstétrical important
ais la frontière, malgré l’identification du COL3A1, reste imprécise entre ces
ormes et les formes communes. L’apport thérapeutique (vêtements compressifs)
st confirmé.
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ondé en 1991 par le Pr. Jean Emile, le centre SLA d’Angers a bénéficié avec
7 autres centres d’une reconnaissance officielle et de moyens financiers dans
e cadre des plans SLA-Mucoviscidose en 2002 et 2003. En 2010, suite à une
valuation ministérielle très favorable des centres SLA, ces derniers ont rejoint
’organisation des plans maladies rares, avec la désignation de deux centres
éférents (Paris et Marseille-Nice) et 15 centres de compétences avec moyens.
rganisé sous la forme d’une consultation pluridisciplinaire, le centre SLA
’Angers offre à plus de 200 patients des Pays de Loire et d’une partie de la
retagne, une évaluation et un suivi sous forme d’hospitalisation de jour tous
es trois à quatre mois. La prise en charge est centrée sur l’accompagnement
u patient face au handicap et sur l’annonce de cette maladie grave et de ses
onséquences. L’ergothérapeute joue un rôle central dans cette prise en charge
n permettant d’accompagner le patient face à un déficit souvent rapidement
volutif, tout en anticipant dans la mesure du possible les évolutions à venir.
’intervention des MPR au sein du Centre est plus ponctuelle, lors de pro-
lèmes spécifiques dépassant les compétences de l’ergothérapeute ou d’autres
rofessionnels.
